When an encircling aortic arch anomaly hides behind respiratory and digestive symptoms in children by SOLOWIANIUK, Marie et al.
502 Rev Med Liege 2016; 71 :11 : 502-508
Résumé : Les anomalies de l’arc aortique, relativement fré-
quentes, représentent 15 à 20 % de toutes les maladies car-
diovasculaires congénitales. Elles peuvent être découvertes 
face à des symptômes de compression oesophagienne et/ou 
des voies respiratoires, tels que dysphagie, toux chronique, 
stridor, wheezing, voire infections respiratoires à répétition. 
Nous rapportons deux cas d’anomalie encerclante des arcs 
aortiques. Le premier patient, âgé de 3 ans, présentait, depuis 
l’âge de 4 mois, des symptômes respiratoires avec multiples 
épisodes étiquetés de laryngites et d’asthme. Le deuxième, âgé 
de 20 mois, présentait un stridor intermittent, de la dysphagie 
ainsi que des vomissements fréquents. Chez ces deux patients, 
le scanner cervico-thoracique démontra un arc aortique droit 
avec une artère sous-clavière gauche rétro-oesophagienne au 
départ d’un diverticule de Kommerell. Dans les deux cas, la 
cure chirurgicale fut suivie de la disparition des symptômes. 
La compréhension du développement embryologique normal 
et anormal des arcs aortiques, ainsi que la connaissance des 
manifestations cliniques des compressions vasculaires sont 
indispensables à leur diagnostic précoce et traitement adéquat.
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summaRy : Aortic arch anomalies are relatively frequent and 
account for 15 to 20 % of all congenital cardiovascular mal-
formations. They can be discovered in case of symptoms of 
airway- or esophageal compression such as dysphagia, chronic 
cough, stridor, wheezing and recurrent respiratory infections. 
We report the cases of two children with encircling aortic arch 
anomaly. The 3-year-old boy had complained of chronic res-
piratory symptoms such as laryngitis and asthma since the 
age of 4 months. The 20-month-old boy presented with inter-
mittent stridor, dysphagia and frequent vomiting. In both 
patients, the cervico-thoracic CT-scan showed a right aortic 
arch with retro-esophageal left subclavian artery and Kom-
merell’s diverticulum. Surgery was curative. The understan-
ding of normal and abnormal embryologic development of 
the aortic arch, and the knowledge of the different types of 
vascular compression and their clinical signs are mandatory 
for the early diagnosis and adequate treatment of such mal-
formations. 
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QUAND UNE ANOMALIE ENCERCLANTE DES 
ARCS AORTIQUES SE CACHE DERRIÈRE DES 
SYMPTÔMES RESPIRATOIRES ET DIGESTIFS 
DE L’ENFANT
intRoduction
Les maladies cardiovasculaires congénitales 
touchent environ 1 % des enfants nés vivants. 
Dans 15 à 20 % des cas, il s’agit d’une anoma-
lie de l’arc aortique. Celle-ci peut être décou-
verte face à des symptômes de compression 
oesophagienne et/ou des voies respiratoires. Le 
diagnostic est parfois fortuit à l’occasion d’un 
examen radiographique, surtout chez l’adulte 
(1). 
Comme les anomalies de l’arc aortique 
peuvent entraîner des symptômes respiratoires 
ou digestifs chroniques ne répondant pas au 
traitement médicamenteux, il est indispensable 
de les évoquer lors du diagnostic différentiel.
Dans cet article, nous revoyons le dévelop-
pement embryologique de l’arc aortique afin 
d’en comprendre les anomalies. Nous discutons 
les signes d’appel et la prise en charge d’une 
anomalie encerclante des arcs aortiques comme 
la crosse aortique droite avec artère sous-cla-
vière gauche rétro-oesophagienne et diverticule 
de Kommerell, malformation illustrée par deux 
cas cliniques. 
Les malformations de l’aorte et de ses 
branches sont liées à des erreurs de développe-
ment embryologique des arcs aortiques primi-
tifs. Celles-ci incluent des troubles de régression 
d’un des segments, ainsi que des anomalies du 
niveau d’interruption de l’arc primitif, détermi-
nant la présence de branches supra-aortiques 
aberrantes. Des anomalies chromosomiques et 
génétiques peuvent en être responsables (1). 
Entre la 2ème et la 7ème semaine de gestation, 
six paires d’arcs aortiques se succèdent dans 
le sens crânio-caudal, connectant les paires 
d’aortes dorsale et ventrale (Figure 1). 
Les 1ère, 2ème et 5ème paires disparaîtront. La 
1ère paire sera néanmoins à l’origine des artères 
maxillaires et la 2ème, d’une portion de l’artère 
stapédienne.
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zing) depuis l’âge de 4 mois, attribués à des 
laryngites et bronchiolites à répétition dans 
un contexte de reflux gastro-oesophagien. Ses 
antécédents sont, par ailleurs, non contributifs. 
Cet enfant était traité par β-mimétiques à courte 
durée d’action et corticostéroïdes inhalés.
A l’occasion d’un nouvel épisode de dyspnée 
inspiratoire avec stridor, une nasofibroscopie 
laryngée montre des stigmates de laryngoma-
lacie.
La laryngotrachéoscopie réalisée sous anes-
thésie générale décèle une compression tra-
chéale extrinsèque au niveau du tiers inférieur. 
Le scanner cervico-thoracique montre une aorte 
ascendante normale avec crosse droite que 
quittent le tronc brachio-céphalique droit, puis 
la carotide gauche (Figure 3 A,C). Un diver-
ticule de Kommerell rétro-oesophagien donne 
naissance à l’artère sous-clavière gauche. On 
observe une compression trachéale franche 
avec réduction du calibre évaluée à 63 % à hau-
teur de la crosse (Figure 3 B).
L’échocardiographie montre une crosse aor-
tique droite isolée. L’indication du traitement 
chirurgical est retenue.
L’intervention est réalisée via thoracotomie 
postéro-latérale gauche avec section du ligament 
artériel, clampage de la base du diverticule de 
Kommerell et section du diverticule et de l’ar-
tère sous-clavière gauche au-delà du ligament 
artériel. Ensuite, après suture et déclampage 
du côté aortique et clampage de l’artère caro-
tide gauche, une artériotomie longitudinale est 
réalisée à ce niveau ainsi qu’un trait de refend 
longitudinal sur l’artère sous-clavière gauche 
La 3ème paire donne naissance aux artères 
carotides communes et aux portions proxi-
males des carotides internes, la portion distale 
étant formée par les extensions crâniales des 
aortes dorsales. Les carotides externes éma-
nent secondairement des artères carotides 
communes. 
La 4ème paire est, à gauche, avec l’aorte dor-
sale gauche, à l’origine de la crosse aortique 
définitive et de l’aorte descendante. L’artère 
sous-clavière gauche, initialement 7ème artère 
inter-segmentaire gauche, naît directement de 
l’aorte. A droite, le 4ème arc est à l’origine de 
l’artère sous-clavière droite.
Les portions proximales des 6èmes arcs 
donnent naissance aux artères pulmonaires 
droite et gauche proximales, qui émergeront du 
tronc pulmonaire après cloisonnement du tronc 
artériel. A droite, la portion distale, en commu-
nication avec l’aorte dorsale droite, disparaît. A 
gauche, la portion distale, communiquant avec 
l’aorte dorsale gauche, forme le futur canal 
artériel (2).
Edwards et son équipe ont conceptualisé un 
double arc aortique hypothétique (Figure 2 A) 
qui permet de mieux comprendre le développe-
ment normal (Figure 2 B) et anormal des arcs 
aortiques (3).
Les deux cas que nous rapportons présentent 
une anomalie des arcs aortiques provoquant 
une compression vasculaire : crosse aortique 
droite avec artère sous-clavière gauche rétro-
oesophagienne et diverticule de Kommerell. 
Cas n° 1
Un garçon de 3 ans présente des symptômes 
respiratoires (toux chronique, stridor, whee-
Figure 1. A et B, Représentation schématique du développement des six 
arcs aortiques. 
A) Les segments en noir des arcs 1, 2 et 5 disparaissent. 
B) Les flèches représentent la migration crâniale des artères intersegmen-
taires (AI). 
ACID/ACED, artère carotide interne/externe droite; ACCD/ACCG, 
carotide commune droite/gauche; ACIG/ACEG, carotide interne/externe 
gauche.
Figure 2. Selon l’hypothèse du double arc aortique d’Edwards, il existerait 
des arcs aortiques et des canaux artériels bilatéraux, les artères carotides 
communes et sous-clavières émergeant de leurs arcs respectifs. Les chiffres 
représentent les interruptions de l’arc à différents niveaux, expliquant les 
différentes anomalies des arcs aortiques. 
ACG/ACD, carotide gauche/droite; ASG/ASD, sous-clavière gauche/
droite; AoA, aorte ascendante; AoD, aorte descendante; AP, artère pulmo-
naire; O, œsophage; T, trachée.
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A l’examen clinique, on note une dysmor-
phie faciale évoquant un syndrome de Wil-
liams-Beuren.
L’échocardiographie montre la présence 
d’une aorte ascendante gauche, une crosse aor-
tique droite et une aorte descendante droite. 
La radiographie de l’oesophage-estomac-
duodénum démontre deux compressions extrin-
sèques, l’une qui correspond à un arc aortique 
droit et l’autre, plus petite et caudale, à gauche 
et postérieure qui peut correspondre soit à un 
arc aortique gauche (double arc aortique), soit 
à une artère sous-clavière aberrante.
Le scanner thoracique avec contraste met en 
évidence un arc aortique droit avec naissance 
commune des artères carotides, suivie du départ 
de l’artère sous-clavière droite puis de l’artère 
sous-clavière gauche rétro-oesophagienne 
avec diverticule de Kommerell (Figure 4). De 
plus, une béance oesophagienne supérieure est 
décelée en regard de l’origine de cette artère 
sous-clavière aberrante, laissant suspecter une 
compression extrinsèque par les structures vas-
culo-ligamentaires (ligament artériel). 
Le caryotype réalisé est normal (46, XY), 
avec mise en évidence d’une monosomie 
7q11.23 confirmant la suspicion clinique de 
syndrome de Williams-Beuren. 
afin de créer une anastomose latéro-terminale 
avec réimplantation sous-clavio-carotidienne 
gauche. Les suites opératoires sont simples, 
avec une reprise rapide d’une alimentation et 
d’une activité normales. Le traitement de sortie 
comprend un antiagrégant plaquettaire pendant 
3 mois.
Cas n° 2
Un garçon de 20 mois présente un stridor, 
surtout lors de la prise d’aliments, des diffi-
cultés alimentaires pour les aliments solides et 
semi-solides avec des vomissements fréquents. 
Un épisode de bronchiolite avait nécessité une 
hospitalisation. L’enfant présente un retard 
de développement psychomoteur significatif. 
Les antécédents familiaux révèlent une union 
consanguine des parents. 
Figure 3. 
A-B, Coupe transversale. 
A) Présence d’un arc aortique droit (AAo). 
B) Présence d’un diverticule de Kommerell rétro-oesophagien (DK). 
C) Coupe frontale du scanner thoracique, présence d’une aorte descendante 
thoracique à droite (AoD). 
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discussion
Les patients dont nous rapportons le cas pré-
sentent un arc aortique droit avec diverticule de 
Kommerell et artère sous-clavière gauche rétro-
oesophagienne. Le diverticule de Kommerell 
correspond à la portion proximale de l’artère 
sous-clavière aberrante près de son origine aor-
tique (4). Il s’agit d’un résidu de l’arc aortique 
droit distal en cas de crosse aortique gauche 
avec artère sous-clavière droite aberrante, ou 
d’un résidu de l’aorte dorsale gauche en cas de 
crosse aortique droite avec artère sous-clavière 
gauche aberrante (5), comme c’est le cas pour 
nos deux patients. Le ligament artériel, résidu 
de la partie distale du 6ème arc aortique gauche, 
est issu de l’artère pulmonaire gauche; il s’in-
sère au niveau du diverticule de Kommerell, 
L’indication du traitement chirurgical est 
retenue. L’intervention est réalisée via une 
thoracotomie dans le 3ème espace intercostal 
gauche et consiste en la résection du ligament 
artériel et le clampage de la base du diverticule 
de Kommerell. Au vu de la bonne collatéralité, 
le diverticule est sectionné et la partie proxi-
male de l’artère sous-clavière réséquée et non 
réimplantée, l’oesophage se retrouvant ainsi 
libéré. L’intervention est compliquée par le 
développement post-opératoire d’un chylotho-
rax gauche dû à une lésion du canal thoracique. 
Un drainage de l’épanchement est réalisé et un 
régime à base d’acides gras à chaînes moyennes 
est prescrit pendant 4 semaines. L’évolution 
sous ce traitement est favorable. Le patient est 
libre de toute plainte digestive ou respiratoire.
Figure 4. Naissance commune des artères carotides (ACG/ACD, carotide gauche/droite) (A), suivie du départ de l’artère sous-clavière droite (ASD) 
(B) puis, de l’artère sous-clavière gauche (ASG), cette dernière présentant un trajet rétro-oesophagien et ayant un renflement de son origine (diverticule 
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de permettre l’évaluation détaillée des anoma-
lies vasculaires et de la compression trachéo-
oesophagienne au cours du même examen. Le 
MDCT angiographique est supérieur à l’angio-
graphie de soustraction digitale pour identi-
fier les artères sous-clavières aberrantes. Cette 
dernière est invasive et peu performante dans 
la visualisation complète des structures adja-
centes. Le MDCT angiographique offre, par 
ailleurs, une sensibilité et une spécificité de 
100 % et 98 %, respectivement (13) et, com-
biné aux différentes applications telles que la 
reformation multiplanaire, il permet d’identi-
fier des détails comme un double arc aortique 
avec arc gauche atrétique (14). Cependant, cet 
examen est irradiant et nécessite l’utilisation de 
contraste iodé. L’ARM est une alternative chez 
l’enfant, malgré la longue durée de l’examen, 
le besoin de sédation du patient, les artéfacts 
respiratoires et cardiaques possibles et la moins 
bonne étude de l’œsophage et de la trachée. Il 
est supérieur à l’échocardiographie transthora-
cique, à l’angiocardiographie conventionnelle 
et aux autres techniques de résonance magné-
tique (15).
A côté de ces techniques d’imagerie spé-
cifique au diagnostic d’anneau vasculaire, 
l’exploration d’un enfant symptomatique 
comprend habituellement une radiographie 
thoracique (une crosse aortique droite mime 
une masse médiastinale supérieure droite), 
une échocardiographie (exclusion de lésions 
intracardiaques associées), une bronchoscopie 
(mise en évidence d’une compression anté-
rieure droite de la trachée par la crosse aortique 
droite, et postérieure pulsatile par le diverticule 
de Kommerell) (Figure 5) (1, 4, 7, 8, 14). Un 
transit oesophagien baryté identifie habituel-
lement très bien l’impression diagonale sur la 
face postérieure de l’œsophage en cas d’artère 
sous-clavière gauche aberrante. En pratique, un 
transit oesophagien baryté devrait être un des 
premiers examens à réaliser chez un enfant sus-
pect de présenter une anomalie encerclante de 
l’arc aortique (4). 
pRise en chaRge théRapeutique 
En cas de dilatation significative du diver-
ticule de Kommerell (diamètre de la base de 
l’artère sous-clavière > 1,5 x celui de sa par-
tie distale), on considère qu’il contribue signi-
ficativement aux symptômes et que le patient 
bénéficiera de sa résection (7). En effet, il peut 
être cause de compression de l’œsophage, de 
la trachée ou même de la bronche, indépen-
formant ainsi un anneau vasculaire encerclant 
l’œsophage et la trachée (6). 
symptomatologie
La malformation vasculaire rapportée ici 
peut provoquer une compression symptoma-
tique ou non selon qu’elle forme un anneau 
serré ou lâche. L’artère sous-clavière gauche 
aberrante n’est donc, en soi, pathologique que 
si elle est associée au ligament artériel situé à 
gauche (7). 
Les variations embryologiques des arcs aor-
tiques sont, le plus souvent, méconnues et/ou 
asymptomatiques. Néanmoins, elles se com-
pliquent de symptômes trachéo-oesophagiens. 
Dans la majorité des cas, c’est l’artère sous-
clavière droite rétro-oesophagienne aberrante 
(arteria lusoria) qui est à l’origine d’une com-
pression de l’œsophage pouvant se manifester 
par une dysphagie. Plus rarement, une artère 
sous-clavière gauche rétro-oesophagienne aura 
les mêmes conséquences et se manifestera par 
de la dysphagie, comme l’a présentée notre 
second patient. La dysphagie est néanmoins 
un symptôme qui peut apparaître tardivement, 
parfois à l’âge adulte (8, 9). Au contraire, chez 
les nourrissons et jeunes enfants, les anneaux 
vasculaires se manifestent surtout par des 
symptômes respiratoires. Dans une série de 
122 enfants avec anneau vasculaire, les signes 
d’appel étaient détresse respiratoire, stridor, 
apnées, infections respiratoires à répétitions et, 
également, de la dysphagie (10). Une étude rap-
porte 16 jeunes patients avec anneau vasculaire 
(4 avec la même anomalie que les deux cas que 
nous rapportons) dont 7/16 présentaient une 
respiration bruyante, 6/16 un stridor, 5/16 une 
détresse respiratoire, 5/16 des infections respi-
ratoires à répétition, et 2/16 de la dysphagie ou 
des vomissements (4). D’autres auteurs (7, 11, 
12) mettent également en évidence, chez les 
patients présentant une crosse aortique droite 
et une artère sous-clavière gauche rétro-oeso-
phagienne, tous les signes d’appel évoqués plus 
haut auxquels il faut prêter attention, surtout 
s’ils sont persistants.
exploRation
Le scanner multidétecteur angiographique 
(MDCT) et la résonance magnétique angiogra-
phique (ARM) sont les «gold standard» dans 
l’évaluation initiale des anomalies thoraciques 
vasculaires (5). Le MDCT angiographique est 
un examen non invasif qui a comme avantage 
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du ligament artériel et du diverticule de Kom-
merell, et le transfert de l’artère sous-clavière 
gauche aberrante sur la carotide gauche via une 
thoracotomie gauche (Figure 6) (7). 
La seule ouverture de l’anneau vasculaire 
par résection du ligament artériel se grève de la 
persistance des symptômes (12). La résection 
du diverticule de Kommerell avec simple liga-
ture de l’artère sous-clavière gauche, comme 
réalisée dans le second cas rapporté, s’accom-
pagne d’un risque d’ischémie en cas de collaté-
ralité insuffisante (18). 
Habituellement néanmoins, les complica-
tions de la cure chirurgicale d’une anomalie 
encerclante des arcs aortiques sont rares et, le 
plus souvent, liées à la lésion du canal thora-
cique à l’origine d’un chylothorax (11, 12).
conclusion
Une anomalie des arcs aortiques doit être 
recherchée face à de la dysphagie et à des 
symptômes respiratoires chroniques ne répon-
dant pas au traitement médicamenteux chez 
l’enfant. Un diagnostic précoce impliquant la 
réalisation d’un transit oesophagien baryté et 
d’une ARM ou d’un MDCT est nécessaire afin 
de ne pas retarder la cure chirurgicale qui donne 
d’excellents résultats, et d’éviter des complica-
tions sévères.
damment même de la présence d’un anneau 
vasculaire. Par ailleurs, la rupture fatale de ces 
anévrysmes (16) et une dissection aortique (17) 
au départ du diverticule de Kommerell ont déjà 
été rapportées. Un diagnostic et un traitement 
chirurgical précoces de ce type d’anomalie sont 
donc nécessaires afin d’éviter les complica-
tions liées à l’âge (6). Le traitement chirurgical 
d’un anneau vasculaire de type crosse aortique 
droite avec artère sous-clavière gauche rétro-
oesophagienne au départ d’un diverticule de 
Kommerell significatif consiste en la résection 
Figure 5. Cliché de trachéoscopie, compression vasculaire (*) de la trachée 
par une aorte descendante droite.
Figure 6. A) Anatomie d’un patient avec une crosse aortique droite, une artère sous-clavière gauche rétro-oesophagienne et un large diverticule de Kommerell 
(DK). B) Résection du diverticule de Kommerell, avec clampage vasculaire partiel à son origine de l’aorte descendante. C) L’orifice correspondant au diverticule 
est refermé, parfois avec un patch. L’artère sous-clavière gauche est réimplantée sur l’artère carotidienne gauche. 
ACG/ACD, carotide gauche/droite; ASG/ASD, sous-clavière gauche/droite.
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